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Strategi for klinisk gjennomføring 

Personer med Huntingtons sykdom (HS) har en rekke fysiske, kognitive, psykologiske og
sosiale behov over en lengre tidsperiode. En av vanskelighetene med å utvikle kliniske retningslinjer
for sammensatte nevrodegenerative sykdommer, slik som HS, er variasjonen i de kliniske tegnene
og symptomene. Å dele sykdommen inn i faser (tidlig fase, midtfase og sen fase) gir et generelt
rammeverk for intervensjon. Innenfor hver fase er det et bredt spekter av potensielle problemer som
kan påvirke den individuelles aktivitetsnivå. Dette gjør struktureringen av en ensartet terapeutisk
tilnærming vanskelig. Dette problemet er ikke unikt for HS og har blitt dokumentert i andre fysioterapi-
pasientgrupper, spesielt ved korsrygg- og nakkeplager og hos pasienter med andre nevrologiske
lidelser [1-3].

Kliniske retningslinjer er dokumenterte anbefalinger for klinisk praksis under spesifikke
forhold [4, 5]. Tilgjengeligheten av kliniske retningslinjer gjør det lettere å gi lik behandling og
standardisere praksis med mål om å bedre kvaliteten på behandlingen. Det er viktig for helsepersonell
å kunne definere og dokumentere sine vurderinger og intervensjonsstrategier. Bruken av passende
retningslinjer i praksis så vel som systematisk evaluering av mål, kan potensielt fremme evidensbasert
behandling til glede for personen med HS.

Medlemmer av det Europeiske Huntington Nettverkets (EHDN) arbeidsgruppe i fysioterapi
(PWG) ønsker å fremme en behandlingsbasert klassifikasjonstilnærming for gjøre det lettere å finne
strategier for tiltak ved HS. Bruken av behandlingsbasert klassifikasjon kan bidra til å synliggjøre
variasjonen av funksjonsnedsettelser og aktivitetsbegrensninger som ses hos personer med HS,
samt skape en struktur for standardisert datainnsamling av tiltak og resultater. Håpet er at ved å lage
underklassifiseringer av pasientenes funksjonsnedsettelser og problemer og å “matche” disse med
passende tiltak, kan terapeuter bedre resultatene for sine pasienter. De følgende syv klassifikasjonene
har blitt utviklet for bedre å kunne kategorisere pasienter med HS. Det er målet til PWG at disse
behandlingsbaserte klassifikasjonene vil bidra til evaluering av aktuelle tiltak og fremme forskning
innen behandling og tjenesteyting for personer med HS. På grunn av det sammensatte
symptombildet ved HS er det behov for tverrfaglig kompetanse for at pasienten skal få optimal
behandling. Klassifikasjonene har derfor en henvisning til ulike medlemmer av det tverrfaglige teamet. 

Terapeuter bør gjennomgå tegn og symptomer under hver klassifisering for å avgjøre hvilke
tiltak som bør iverksettes for hver enkelt pasient. Når klassifiseringen er bestemt bør terapeuter bruke
den som en veiledning for å velge passende mål og tiltak. Disse klassifikasjonene er ikke laget for å
erstatte uavhengig klinisk vurdering basert på hver enkelt pasients symptomer, men bør danne et
rammeverk for mer standardisert behandling gjennom sykdomsforløpet.

Klassifikasjoner for fysioterapibehandling ved Huntingtons sykdom

Klassifikasjon Beskrivelse Stadium

A. Treningskapasitet og
ytelsesevne

Ingen funksjonsnedsettelse eller spesielle
begrensninger i funksjonsaktiviteter, mulige

kognitive og/eller adferdsproblemer.

Pre-manifest/ tidlig

B. Planlegging og å
gjøre oppgaver i
rekkefølge (inkludert
bradykinesi)

Apraksi eller nedsatt motorisk planlegging;
nedsatt bevegelseshastighet og/eller endret

evne til å generere kraft som resulterer i
vanskeligheter og redusert hastighet i

utøvelse av funksjonelle aktiviteter.

Tidlig- midtfase

C. Mobilitet, Balanse og
Fallrisiko

Mobil for distanser i hjemmet og/eller
nærmiljøet; nedsatt balansefunksjon, styrke

eller tretthet som resulterer i
bevegelsesrestriksjoner og økt fallrisiko. 

Tidlig- midtfase 

D. Sekundære
forandringer og nedsatt
almenntilstand

Muskelskjelett og/eller respirasjonsendringer
som resulterer i nedsatt fysisk almenntilstand

og påfølgende nedsatt deltagelse i
dagliglivets aktiviteter eller i arbeidsmiljø.

Tidlig- midtfase 

E. Unormal holdning
[sitte- og liggestilling;
manuell håndtering]

Uriktig holdningsmønster grunnet
tilpasningsendringer, ufrivillig bevegelse,

muskelsvakhet og dårlig koordinasjon som
resulterer i begrensninger i funksjonell

aktivitet i sittende posisjon.   

Midtfase – sen fase

F. Nedsatt
respirasjonsfunksjon 

Nedsatt respirasjonsfunksjon og kapasitet;
begrenset utholdenhet; svekket

luftveisklarering som resulterer i restriksjoner
i funksjonelle aktiviteter og risiko for

infeksjon.

Midtfase – sen fase 

G. Palliativ behandling

Redusert aktiv og passiv ROM (range of
motion) og dårlig aktiv bevegelseskontroll
som resulterer i vansker med forflytning;

hjelpetrengende i de fleste ADL aktiviteter,
problemer med å opprettholde en oppreist

sittestilling. 

Sen fase
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Tegn og symptomer/
nøkkelproblemer og potensielle

problemer 
Generelle mål 

A. TRENINGSKAPASITET OG YTELSESEVNE  Beskrivelse : Ingen funksjonsnedsettelse eller spesielle begrensninger i funksjonsaktiviteter;
mulige kognitive og/eller adferdsproblemer / Stadium : Pre-manifestasjon/ tidlig

Deltagelse : Ingen problemer

Aktiviteter :  Ingen problemer

Funksjonsnedsettelse : 
Ingen motoriske
funksjonsnedsettelser. 
Potensielt : Kognitive og/eller
adferdsproblemer; dårlig
utholdenhet og begrenset fysisk
aktivitet; mangel på motivasjon
og/eller apati; angst og/eller
depresjon [6,7]; søvnforstyrrelser,
som kan forstyrre de overnevnte
funksjonsproblemene. 

Undervisning og rådgivning inkludert generelle
helsefremmende strategier, henvisning til trening på
resept, og målsetting for å bedre treningsytelsen.  

Undervisning for pasient og familie om viktigheten av
tidlig intervensjon. I dyreforsøk på HS viste tidlig
berikelse av miljøet (dvs.; trening) forsinkelse av
sykdomsdebut og alvorlighetsgrad [8]. Økt fysisk
aktivitet i mus med HS-genet har vært viktig for
vellykkede resultat av sykdomsmodifiserende
behandlinger som celletransplantasjon,
stamcelleforskning og dopaminpåvirkning [9].

En tror at en aktiv livsstil kan forsinke sykdomsdebuten
hos personer med HS [10] og redusere risikoen for
andre nevrodegenerative sykdommer som Alzheimers
sykdom [11] og Parkinsons sykdom [12]. I tillegg kan
deltagelse i regelmessig mosjon føre til økt styrke,
utholdenhet, treningstoleranse, funksjonalitet, mobilitet
og humør.     

Behandlingsmuligheter 

Testing av treningsnivå bør gjennomføres før trening foreskrives. Vurder å undervise om tretthet
og planlegging av trening/intervensjon samt instruksjon om sikkerhet under trening.

Identifiser barrierer og ting som kan fremme igangsetting og vedlikeholding av et
treningsprogram [13]. Teknikker, slik som adferdsmessig motivasjon kan brukes for å hjelpe
pasienter med å identifisere barrierer/fasilitatorer og å finne strategier for å håndtere dem [14].
Å involvere en omsorgsperson/venn/ektefelle kan gjøre treningsprogrammet mer vellykket.

Trening i treningssenter kan være nyttige for de med fysisk kapasitet for det, så vel som folk
med langvarige nevrologiske tilstander, så som Parkinsons sykdom [15]. Små kasusrapporter i
HS [16,17] indikerer at med ordentlig støtte kan personer med HS nyte helsefordelene ved fysisk
aktivitet. Fysioterapeuter rapporterer at tidlig henvisning for å etablere et forhold og fremme
varige treningsrutiner er å foretrekke [18]. 
Trening i tidlige stadier av HS bør inkludere : 
• Individuell målsetting og tilpassede hjemmetreningsprogram for å optimalisere tjenesteyting
under et livslangt sykdomsforløp. 
• Et fokus på oppgavespesifikke funksjonelle aktiviteter i treningsprogrammet   
• Oppvarming og nedtrapping
• Nøye overvåking av vitale tegn: Dyspne, tretthet, blekhet, svimmelhet og spesifikke HS-
relaterte tegn ved hvile, under og etter trening 
Frekvens, intensitet, varighet og metode er avhengig av den individuelles treningsnivå, men fokus
bør være på trening for både utholdenhet og styrke [19]. 
Utholdenhetstrening : 
Frekvens 3–5-ganger i uken; intensitet: 65–85 % av maxpuls; 55–65 % av maxpuls for personer
med nedsatt almenntilstand; Varighet: Minst 30 min trening kontinuerlig eller i intervaller daglig
(minimum 10 min bolker samlet opp i løpet av dagen); Metode: Enhver aktivitet som den enkelte
liker, som aktiviserer store muskelgrupper, som kan brukes kontinuerlig  og er rytmisk og
utholdene i sin natur (dvs. gange, jogging, svømming og sykling). 
Styrketrening : 
Frekvens og varighet: 8–12 repetisjoner per øvelse; et sett på 8–10 øvelser som inneholder store
muskelgrupper 2–3-ganger i uken; Intensitet: 65–70 % av 1 rep max for overex og 75–80% av 1
rep max for underex; Metode: Styrketrening bør være progressiv og individuelt tilpasset. 

Ideer til treningsprogram: Gange (tredemølle og utendørs), ergometersykling, ridning,
styrketrening, balansetrening, stabilitetstrening, trening basert på videospill (Nintendo Wii, Dance
Dance Revolution) [20]. Yoga, pilates, tai chi og avspenning er også anbefalt.

Målemetoder :   
PAR-Q (The Physical Activity Readiness Questionnaire) : En screeningmetode for å avgjøre om det er noen kontraindikasjoner for trening.
Ved tvil om sikkerheten rundt å delta på trening bør fysioterapeuten henvise pasienten til fastlegen for vurdering [21]. 
IPAQ (International Physical Activity Questionnaire) : Et spørreskjema for å få informasjon om ukentlig aktivitetsnivå hjemme, på jobb og i
fritiden. Det er pålitelig og valid for 18-65 år gamle friske voksne som en epidemiologisk måling. Det er ikke gyldig som et mål på forandring eller
for å vurdere effekten av en intervensjon [22]. 
Aktivitetsmonitor : Et nyttig måleredskap for fysisk svekkelse (sett som nedsatt bevegelighet - hypokinesi) relatert til funksjonsevne ved HS.
Kan også bli brukt for å vise forandring i aktivitetsnivå over tid [23-26].
Borg RPE (eller CR-10) skala : Et subjektivt mål på opplevd anstrengelse. Lar pasienter vurdere sin egen innsats under trening. Skalaen har
blitt en standardmetode for å evaluere opplevd anstrengelse i mosjonstesting, trening og rehabilitering og har blitt validert mot objektive markører
for treningsintensitet [27, 28].
Goal Attainment Scale (GAS) : Hjelper med å definere passende mål, kvantifisere prestasjon og med å vekte målene for å avspeile den
personlige betydningen av målet for pasienten og/eller gi terapeuten en oppfatning av vanskeligheten av å oppnå et mål [29].
6 minutters gangtest  (6MGT) for å måle utholdenhet og kardiovaskulært nivå [30] 

Tverrfaglig : 
Ernæring: Vurdering og styring av kaloriinntak, diettbehov og endringer i kostholdet i forbindelse med trening.
Psykologi: Vurdering og behandling av adferdsproblemer. 
Ergoterapi: Vurdering og behandling av ADL- relaterte problemer.
Logopedi: Tydelig kommunikasjon av skriftlige treningsrutiner.
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Tegn og symptomer/
nøkkelproblemer og potensielle

problemer 
Generelle mål 

B. PLANLEGGING OG Å GJØRE OPPGAVER I REKKEFØLGE Beskrivelse : Apraksi eller nedsatt motorisk planlegging; nedsatt bevegelseshastighet og/eller
endret evne til å generere kraft som resulterer i vanskeligheter og redusert hastighet i utøvelse av
funksjonelle aktiviteter  / Stadium : Tidlig -midtfase

Deltagelse : Pasienter kan merke økt
avhengighet i deres daglige liv og kan
oppleve vansker med å gjennomføre
tidligere automatiserte oppgaver slik som å
reise seg fra en stol eller å gå.

Aktiviteter :  Vansker med og nedsatt
hastighet i å utføre funksjonelle aktiviteter
(kle på seg, bade, trappegange,
innendørs/utendørs gange, ADL)

Funksjonsnedsettelse :
• Apraksi – nedsatt motorisk planlegging [31]
• Bevegelseshastighet – nedsatt hastighet
under utførelse av meningsfulle oppgaver
• Kraftgenerering – Generell og/eller
spesifikk muskelsvakhet; forsinket
muskelresponstid
• Oppmerksomhet om sikkerhet og innsikt i
funksjonsproblemer

Utarbeidelse av individuelle pasientrettede
mål som fokuserer på de spesielle
funksjonsnedsettelsene til pasienten.  

Eksempler inkluderer:
• Bedre evne til å utføre funksjonelle oppgaver
• Øke hastighet i bevegelser
• Øke sikkerhet

Behandlingsmuligheter 

Trening for å planlegge og gjøre oppgaver i rekkefølge, kan inkludere : 

• Trening i dagliglivets aktiviteter : Denne teknikken inkluderer interne (f. eks. pasienten lærer å
verbalisere og sette i gang oppgaven på samme tid) eller eksterne (f.eks. når hjelpemidler brukes
for å overkomme hindringer) kompensasjonsstrategier som gjør det mulig å gjennomføre en
funksjonell oppgave [32]. For eksempel kan teknikkene ”spaced retrieval” og ”errorless learning”
[33] brukes for å trene motoriske aktiviteter og ferdigheter. 
• Sensorisk stimulering : Faste trykk og lett berøring påføres pasientens ekstremiteter; terapier
som brukte multisensorisk stimuleringstilnærming fikk signifikant bedring i humør og stimulering
sammenlignet med kontrollgruppen [34]
• Cuing : Å gi visuelle, verbale eller fysiske ledertråder (eksterne/interne) er med på å stimulere
pasientenes oppmerksomhet slik at blir det lettere for pasienten å gjennomføre oppgaven. 
• Lenking (forover eller bakover) : Oppgaven deles opp i delkomponenter. Ved bruk av
bakoverlenking blir oppgaven fullført med hjelp av terapeuten bortsett fra den siste
delkomponenten som pasienten gjør uten hjelp. Hvis dette går bra, blir flere steg introdusert i
de videre forsøkene.

Målemetoder : 
SF-36 : Et raskt og enkelt administrert målredskap for livskvalitet som ofte brukes ved HS; har dokumentert validitet og test-retest pålitelighet [35].
10 Meters gangtest : Brukt som et mål på ganghastighet [36].  
Physical Performance Test (PPT) : Nyttig for å måle evne til å gjennomføre hverdagslige oppgaver inkludert bruk av bestikk, skrive, ta på/av
en jakke, gange og trappegange.
Goal Attainment Scale : Se A for beskrivelse.
Timed Up & Go : [37] Deltageren instrueres til å reise seg fra en stol, gå tre meter, returnere til stolen og sette seg igjen. Tid på over 13,5 sek
kan forutsi hvilke eldre som vil falle med 90 % nøyaktighet. TUG har blitt validert for HS [26, 37].  

• TUG Manual: Fullfører TUG mens man bærer en full kopp med vann; en tidsdifferanse på > 4.5 sekunder mellom TUG og TUG
Manual indikerer økt risiko for fremtidlige fall hos eldre.  
•  TUG Kognitiv [38] (ganghastighet, evne til å gjøre to ting samtidig) fullføre TUG mens man teller bakover fra et tilfeldig nummer
mellom 20 og 100.

Four Square Step Test (4SST) : Deltagere tar et skritt forover, sidelengs og bakover over et lavt hinder (vanligvis stokker) i rekkefølge, et nyttig
måleredskap for balanse, evne til å ta skritt og motorisk planlegging [39].  
Apraksi test : Inneholder to undertester som vurderer evnen til å bruke et objekt eller mime og evnen til å imitere gester [40]
Timed Sit-to-Stand Test : Pasienter blir bedt om å reise seg opp og sette seg ned 5 ganger fra en stol (som når dem til fibulahodet) mens man
tar tiden. Sit-to-stand test er vanlig brukt for å vurdere beinstyrke og balanse og har vist seg å være et pålitelig og valid måleredskap ved bruk
på eldre voksne og andre pasientgrupper [41].

Tverrfaglig : 
Ergoterapi: Problemløsning og strategier for å kunne gjennomføre aktiviteter i dagliglivet. Kompensasjonsstrategier for problemer med
øyebevegelser [42] og tidlige kognitive funksjonsfall. Logopedi: Vurdering og hjelp til kommunikasjon (dysartri og apraksi i talen; påvirkning av
kognitiv evne ved spesielle vansker i utøvende funksjon og i arbeidsminne av lingvistikk, språk og kommunikasjonsevner); Vurdering og hjelp til
svelgfunksjon og dysfagi og sammenhenger med motorisk funksjon/planleggingsproblemer. 
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Tegn og symptomer/
nøkkelproblemer og potensielle problemer Generelle mål 

C. MOBILITET, BALANSE OG FALLRISIKO Beskrivelse : Mobil for distanser i hjemmet og/eller nærmiljøet; nedsatt balansefunksjon, styrke
eller tretthet som resulterer i bevegelsesrestriksjoner og økt fallrisiko / Stadium : Tidlig- midt fase

Deltagelse :
• Frykt for å falle kan føre til mer uvillighet i å delta i aktiviteter i
hjemmet, på arbeid og i nærmiljøet  
• Vansker med å delta i aktiviteter (f.eks. sykling, løping,
fotball, basketball) som krever balanse og bevegelighet

Aktiviteter :
• Vansker med å gå visse steder (f.eks. ulike underlag, åpne
områder)
• Vansker med å gå baklengs eller sidelengs
• Vansker med å snu og å skifte retning 
• Vansker med å komme inn i og ut av stoler og senger pga
dårlig eksentrisk kontroll og nedsatt balanse
• Vansker med å gå mens man gjør kognitive oppgaver grunnet
oppmerksomhetsvansker [43]
• Høy fallrisiko [26, 44]

Funksjonsnedsettelse : 
• Bradykinesi  [45] 
• Dystoni: Affiserer trunkus (sideforskyving, ekstensjon),
ankler/føtter (inversjon) [46]
• Chorea*/ rigiditet [47-49]
• Muskelsvakhet eller nedsatt kraftproduksjon [50]
• Nedsatt motorisk kontroll (f.eks. kraftregulering som fører til
plutselig overdrevet bevegelsesendring, nedsatt eksentrisk
motoriske kontroll)
• Nedsatt ekstremitetskontroll som fører til asymmetriske steg.
• Trøtthet/slitenhet og hvordan det kan føre til fall
• Balanseproblemer (økt svai i stående og under funksjonelle
oppgaver i dagliglivet, nedsatt balansesvar på ytre forstyrrelser,
vansker med tandemstående og gange) [16, 51, 52]
•  Redusert gangfunksjon (økt variasjon i gangmønster nedsatt
hastighet, stegbredde, steglengde) [53, 54]
• Endringer i kognisjon/adferd inkludert ikke å gjenkjenne egne
begrensninger og dermed opptre uforsvarlig grunnet
impulsivitet, problemer med å gjøre flere ting samtidig/
oppmerksomhetsproblemer [44, 55, 56]
• Nedsatt romfølelse som fører til at personer med HS kan gå
inn i vegger eller bord [57]
• Visuelle forstyrrelser som problemer med sakkadiske og
ugjevne øyebevegelser kan påvirke balansen og gange [58].

• Bedre mobilitet (øke
uavhengighet; øke
hastighet; øke
gangdistanse)
• Redusere fallrisiko eller
faktiske fall**
• Opprettholde uavhengig
mobilitet inkludert
forflytninger og gange så
lenge som mulig
• Redusere frykt for å falle
hvilket i seg selv kan føre til
inaktivitet. 

Behandlingsmuligheter

• Øvelser for funksjonsnedsettelsene : Styrke, generell kondisjon, utholdenhet, bevegelsestrening
for å motvirke effektene av dystoni, koordinasjonsøvelser, strategier for å gjenkjenne når trøtthet
kan øke risikoen for fall [58, 59]
• Balansetrening for å opprettholde postural kontroll under ulike oppgaver og i ulike settinger 
- Trene stegstrategier i alle retninger, med hastighet og nøyaktighet, for å kompensere for ytre
forstyrrelser
- Øve på aktiviteter som krever automatikk (f.eks. kaste ball) for å fremkalle endringer i
kroppsholdning og å trene raske bevegelser 
- Øke vanskelighet på aktiviteter ved å gå fra statiske til dynamiske aktiviteter, fra vid til smal
understøttelsesflate, lavt til høyt tyngdepunkt, øke grad av frihet.   
- Oppgavespesifikk trening slik som forflytninger, rekke høyt og lavt, trappegange etc. for å trene
balansekontroll under daglige aktiviteter
• Oppgavespesifikk trening i forhold til gange, ideelt sett i ulike settinger (dvs. utendørs; hindringer);
ytre ledetråder [16, 59, 60]  
- Trene pasienter i å gå forover, bakover og sidelengs i forskjellig tempo og på forskjellig underlag
- Bruke metronom [55, 61, 62], linjer i gulvet for å fremme initiering av steg, lengre steg, raskere
hastighet og gangsymmetri
- Strategier for hvordan komme seg opp fra gulvet etter fall
- Oppmerksomhet på sikkerhet og å tilpasse seg omgivelsene (redusere rot, glatte overflater, løse
tepper, dårlig belysning, skarpe eller knuselige objekter), møbler
- Undervisning for familie/omsorgsperson for å sikre eller assistere under gange, hvis pasienten er
utrygg med ganghjelpemidler kan menneskelig støtte som å holde personens arm være til hjelp
[63] 
• Hjelpemidler
- Rullator med bremser når det vurderes som passende 
- Rullestol (langdistansemobilitet) 
- Vurdering av sko/ortopediske hjelpemidler (sko med ankelstøtte slik som høye joggesko eller
støvler; hælsåle eller lateralsåle for ankeldystoni i inversjon/eversjon, ortose for ankeldystoni i
dorsal/plantarfleksjon, spesiallagde innleggssåler for personer som bøyer i tærne under gange)
- Beskyttelsesutstyr- hjelmer, albue/knebeskyttere til bruk for personer med HS med fallrisiko
• Kompenasjonsstrategier for kognitive funksjonstap og for vansker med å gjøre flere ting på en
gang  
- Lære pasienter å fokusere oppmerksomheten på å opprettholde balansen før de gjør en oppgave
som utfordrer balansen [64]
- Øve på å gjøre to aktiviteter på en gang under forskjellige øvelser og i forskjellige situasjoner i de
tidlige stadiene [55, 56]
- Lære pasientene å dele opp vanskelige oppgaver i enklere deloppgaver og ta en oppgave om
gangen i senere stadier 

Målemetoder :
Funksjonell vurderingsseksjon i UHDRS:
Består av to skalaer, ”the Fuctional Capacity
Scale” og ”the Independence Scale”, samt en
sjekkliste av daglige oppgaver for vurdering av
grunnleggende ADL og IADL. Den totale
skåren på “the Functional Capacity Scale”
rapporteres som “the total functional capacity
(TFC) scores.” “The Independence Scale”
rangeres fra 0 til 100. Høyere skår indikerer
bedre funksjon [65].
HD-ADL : Laget for å følge sykdommens
progresjon. En total ADL skår blir kalkulert ved
å summere verdiene av de fem områdene
personlig stell, husarbeid, arbeid og penger,
sosiale forhold og kommunikasjon. Validitet og
reliabilitet har blitt demonstrert for personer
med HS på de sytten delene om adaptiv
funksjon. Skårene rangeres fra 0 (uavhengig)
til 24 (maksimal funksjonsnedsettelse) [66]
SF 36 : Se B, 10m gangtest : se B,
TUG : se B, 6MGT: se A 
ABC skala : Måler selvtillit i forhold til å
gjennomføre ulike daglige oppgaver;
pasienten rangerer selv på skalaen [67]
Berg balanseskala : Måler balanse ved 14
deloppgaver; Skjæringsgrensen for fallrisiko
ved HS er en skår på 40 [68, 69]
Tinetti Mobility and Gait Test : Måler
grunnleggende balanse og gangevne [70,71]
Mål på gangtempo og plass : Bruk av
GaitRite [72].
Fallhistorie 
UHDRS motorisk seksjon [65]
Vurderinger av ulike apparater og utstyr som
brukes under aktiviteter inkludert sikkerhet
under bruk, innstillinger, passform og
pasientens evne til å ta vare på apparatet
eller utstyret.
Tverrfaglig :  Sykepleie, Ergoterapi,
nevropsykologi, nevrolog

*Se behandling av chorea
**Se “Policy on Falls and Mobility”, EHDNs
Arbeidsgruppe i fysioterapi
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Tegn og symptomer/
nøkkelproblemer og potensielle problemer Generelle mål 

D. SEKUNDÆRE FORANDRINGER OG NEDSATT ALMENNTILSTAND Beskrivelse : Muskelskjelett og/eller respirasjonsendringer som resulterer i nedsatt fysisk
almenntilstand og påfølgende nedsatt deltagelse i dagliglivets aktiviteter eller i arbeidsmiljø /
Stadium : Tidlig - midtfase

Deltagelse :
• Nedsatt fysisk funksjonsnivå
• Nedsatt deltagelse i ADL, sosialt eller i
arbeidsmiljø

Aktivitet :
• Nedsatt daglig gange og fysisk aktivitetsnivå hos
personer med HS sammenlignet med friske individer
[24]
• Daglig gange er signifikant redusert hos personer
med HS som falt ofte, sammenlignet med de som
ikke falt [26]

Funksjonsnedsettelse :
• Forandringer i muskel/skjelett – tap av styrke og
bevegelighet grunnet inaktivitet [50]
• Respirasjonsforandringer – nedsatt utholdenhet
• Kognitive problemer som hukommelsesvansker,
tap av initiativ eller innsikt i problemer [43]
• Psykiske utfordringer som depresjon, apati, angst 
• Vekttap grunnet en rekke faktorer kan føre til
svakhet, tretthet [73]
• Smerter grunnet dystoni, ubalanse i muskulaturen,
traumer fra fall eller at man har dunket borti ting,
immobilitet [74]
• Balanse/ gangforstyrrelser som fører til fall (se C) 

• Hindre videre fysisk, kognitiv og
psykisk forverring
• Bedre balansestrategier styrke og
utholdenhet
• Motivere pasienter til å gjenvinne
noe kontroll over livet sitt ved å
velge en sunn livsstil
• Øke pasientens og
omsorgspersonens oppmerksomhet
om nytten av jevnlig trening og de
skadelige effektene av inaktivitet
• Vektkontroll
• Smertebehandling

Behandlingsmuligheter

• Undervise pasient og omsorgsperson om fordelene ved trening for personer med HS og de
negative konsekvensene av inaktivitet
• Starte et vedlikeholdsprogram for å forhindre sekundære forandringer og nedsatt
almenntilstand [75, 76]
• Oppfordre personer med HS til å starte/gjenoppta trening og tilby treningsdagbok for å
nedtegne framgang. 
• Vurder formelle eller uformelle programmer: individuelt eller i grupper i regi av kommunen
eller spesialisthelsetjenesten [60]; treningsvideo eller skriftlige instruksjoner med bilder for å
øke gjennomføringsevnen for hjemmetrening
• Vurder ulike ganghjelpemidler og utstyr 
• Behandle balanse og gangproblemer, frykt for å falle som kan ligge til grunn for
aktivitetsbegrensninger [77]
• Undervise omsorgspersoner i strategier for å motivere (innlemme trening i den daglige
rutinen, positiv forsterkning, delta i trening sammen med pasienten, velge fysiske aktiviteter
som pasienten liker) og assistere deres kjære (f.eks. cuing, sikre, bruk av belte) under
treningsprogrammet [78]
• Oppmuntre pasienter til å oppsøke miljøer som er fysiske og kognitivt stimulerende og
fremme sosial samhandling
• Pusteøvelser for å opprettholde full respirasjonsfunksjon 
• Undervise pasienten om viktigheten av riktig ernæring og å opprettholde en passende vekt
• Administrere smerte hensiktsmessig [79], øvelser for å opprettholde bevegelsesutslag, riktig
posisjonering, beskyttelse mot skader, medisiner etc.

Målemetoder :   
SF-36 (se A)
Berg  balanseskala (se C)
6MGT (se A)
Mål for funksjonsnedsettelse : Aerob kapasitet under funksjonelle aktiviteter, eller under standardiserte treningstester (tidlige stadier), tegn og
symptomer på kardiovaskulær funksjon og lungefunksjon som svar på trening eller økt aktivitet; vekt; Mini Mental State Examination (MMSE)[80],
manuell muskeltesting eller håndholdt dynamometer for muskelstyrke, smerteskalaer (pain numerical rating scale, Pain Visual Analog scale
(VAS), Wong-Baker FACES pain rating scale [74]); UHDRS Behavioral assessment section [65], goniometer, vurdering av stoppfølelse,
fleksibilitetstest for vurdering av bevegelighet, respirasjonsfrekvens, rytme og mønster, auskultasjon av pustelyder, testing av hosteeffektivitet,
testing av vitalkapasitet (VC) i liggende og sittende posisjon og forsert vitalkapasitet (FVC) for vurdering av respirasjon.

Tverrfaglig : 
Ernæringsfysiolog, ergoterapeut, psykolog, personlige trenere
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Tegn og symptomer/
nøkkelproblemer og potensielle problemer Generelle mål 

E. NEDSATT POSTURAL KONTROLL OG HOLDNING I SITTENDE Beskrivelse : Uriktig holdningsmønster grunnet tilpasningsendringer, ufrivillig bevegelse,
muskelsvakhet og nedsatt koordinasjon som fører til begrensninger i funksjonelle aktiviteter i sittende
/Stadium : Midtfase – sen fase   

Deltagelse : 
• Økt byrde på omsorgsperson  
• Tilbaketrekning fra samfunnet

Aktivitet :  
• Vansker med ADL inkludert vasking/ påkledning
• Vansker med spising og svelging
• Kan ikke sitte eller stå uten assistanse

Funksjonsnedsettelse :
• Uriktig posisjonering av kroppen
• Nedsatt bevegelighet (aktivt og passivt)
• Forandringer i bløtvev
• Endret understøttelsesflate som fører til :

- Forandringer i dystoni/chorea 
- Dårlig balanse
- Dårlig koordinert bevegelse
- Trykkområder
- Mulighet for fall og bløtvevsskade
- Økt fare for respirasjonskomplikasjoner 
og aspirasjon

• Forhindre eller begrense
bløtvevsforandringer
• Minske risiko for infeksjon og
skader på huden
• Maksimer uavhengighet i sittende
og legge til rette for riktig
posisjonering
• Maksimer funksjonelle evner –
spising, kunne rekke etter ting,
påkledning, posisjonering,
forflytninger

Behandlingsmuligheter 

• Vurdering av manuell hjelp og fallrisiko
• Innføre regime for endring av kroppsstilling hos pasienter med redusert aktiv bevegelighet. 
• Posisjonering av kroppen og tilrettelegging av mer effektive bevegelsesmønstre[81]
Alternativer inkluderer : 

• Tøyninger når det er passende
• Aktive og passive bevegelighetsøvelser 
• Posisjonering (24 timers vurdering)
• Splinting
• Styrking 
• Spesifikke øvelser for trunkusstabilitet

• Vurdere egnethet av sittefunksjon, evaluere rullestol
• Vurdere respirasjon når det er passende [82]
• Undervise omsorgsperson og pasient angående fare for aspirasjon
• Justere posisjon i forskjellige stillinger [81]
• Mestringsstrategier for å håndtere endringer i kroppen

Målemetoder :   
Carergiver Burden Scale : Brukt for å vurdere hvor stor byrden er for omsorgspersoner. Består av en 29 punkts
skala laget for å måle følelsen av byrde opplevd av omsorgspersoner til eldre personer med senil demens [83].
Goal Attainment Scale (se A) : redusert uavhengighet I ADL, tid som tolereres i stol.

Tverrfaglig : 
Sykepleie, SALT for svelgvurdering, respirasjonsfysioterapeut, ergoterapeut, samarbeid med spesialergoterapeut for
sittefunksjon og heis. 
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Tegn og symptomer/
nøkkelproblemer og potensielle problemer Generelle mål 

F. NEDSATT RESPIRASJONSFUNKSJON Beskrivelse : Nedsatt respirasjonsfunksjon og kapasitet, begrenset utholdenhet, svekket
luftveisklarering som resulterer i restriksjoner i funksjonelle aktiviteter og risiko for infeksjon  /
Stadium : Midtfase – sen fase

Deltagelse :
Begrensninger i sosiale aktiviteter som f.eks.
shopping, familieaktiviteter
Begrensninger i treningsaktiviteter

Aktivitet :
Nedsatt toleranse for trening, begrenset evne til å
utføre ADL/ bevegelse 

Funksjonsnedsettelse :
• Kortpustet ved anstrengelse eller ved hvile
• Nedsatt treningskapasitet
• Nedsatt hosteevne
• Problemer med klarering av sekreter
• Økt arbeid med å puste
• Cyanose
• Nedsatt oksygenmetning
• Dystoni av trunkusmuskulatur

• Optimalisere respirasjonsfunksjon
for funksjonelle aktiviteter
• Optimalisere hjerte- og
lungefunksjon
• Opprettholde PCF (peak cough
flow) på ≥ 270 L/min når pasientene
er i form, PCF ≥160 L/min når
pasienten er i dårlig form grunnet
forkjølelse/respirasjonsinfeksjon [84]

Behandlingsmuligheter

• Funksjonell trening
• Posisjonering for å håndtere andpustenhet [85] 
• Pusteøvelser; maksimalisere innpust/utpust; glossofaryngeal pust [84, 86] 
• Teknikker for luftveisklarering [87] 
• Styring av holdning [88]
• Avslapning
• Vurdering av passende ganghjelpemidler f.eks. prekestol/rullator
• Kondisjonstrening [86]

Målemetoder :   
Borg breathlessness/MRC scale breathlessness scale (Australian Lung Foundation)
6MGT : (se A) 
Peak cough flow (PCF) [84]
Auskultasjon/observasjon/overvåkning av oksygenmetning
Forsert vitalkapasitet

Tverrfaglig : 
SALT [89], sykepleie, respirasjonsterapi, lungelege 
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Tegn og symptomer/
nøkkelproblemer og potensielle problemer Generelle mål

G. PALLIATIV BEHANDLING Beskrivelse : Aktive og passive bevegelsesinnskrenkninger og dårlig aktiv bevegelseskontroll som
resulterer i vansker med forflytning, hjelpetrengende i de fleste ADL aktiviteter, problemer med å
opprettholde en oppreist sittestilling / Stadium : Sen fase

Deltagelse :
Fullstendig avhengig av hjelp i funksjonelle
ferdigheter, sosial isolasjon.

Aktiviteter :  
Kan ikke forflytte seg, hjelpetrengende i de fleste
ADL aktiviteter, vansker med å opprettholde en
oppreist sittestilling

Funksjonsnedsettelse :
• Begrenset kontroll over viljestyrte bevegelser i
ekstremiteter/trunkus
• Chorea og/eller rigiditet
• Begrenset passiv bevegelighet
• Risiko for respirasjonsinfeksjon/ aspirasjon
• Risiko for trykksår, smerter på grunn av
posisjonering, trykksår eller kontrakturer
• Vansker med/ umulighet for kommunikasjon
• Nedstemt humør eller depresjon
• Smerte

• Minske risiko for
respirasjonsinfeksjon/ aspirasjon
• Minske risiko for liggesår
• Fremme evne til å opprettholde
oppreist sittestilling
• Fremme optimal liggekomfort 
• Opprettholde/øke bevegelsesutslag
• Opprettholde eksisterende ADL
• Støtte og veilede pleiepersonell og
omsorgspersoner
• Hvis nødvendig: Organiser ekstern
hjelp (hjemmesykepleie) eller hjelp til
å flytte til spesialisert institusjon.

Behandlingsmuligheter 

Posisjonering [75]
• I seng - bruk av trykkavlastende madrasser og puter for å optimalisere posisjonering,
posisjoneringstimeplan for å fremme endring av stilling (sideliggende og ryggliggende)
• Oppreist – vurdering av passende stol med god støtte: Nøkkelfunksjoner inkluderer polstret
støtte (for å avverge skade sekundært etter ufrivillige bevegelser), tiltefunksjon for å
opprettholde passende hoftevinkel og tillate forandring i posisjon for trykkavlastning, adekvat
trunkus og hodestøtte, riktig polstret fotstøtte. 
• Nært samarbeid med pleiepersonell/ omsorgsperson for å bedre forflytninger, spisestilling,
kommunikasjon, vasking og påkledning og opprettholde det som måtte være av uavhengighet
i ADL. Gi råd i forhold til tegn på aspirasjon.

Bevegelsesutslag [75] - Lage en øvelsesplan for bevegelsesutslag som kan utføres daglig av
pleiepersonell, hjelpere eller familie. Jevnlig fysioterapi er å anbefale.

Aktive bevegelser [75] - Oppmuntre til å komme opp i stående (hvis mulig) med støtte (vurder
bruk av ståbord), sittende på kanten av sengen (med støtte), aktive øvelser i seng for å unngå
muskelsvinn og avverge nedbrytning, bruke eksisterende evner for å opprettholde
gjenværende ADL.

Respirasjon (se F)

Målemetoder :   
Braden Skala (BS) : Graderingsverktøy for vurdering av risiko for trykksår [90]
National Pressure Ulcer Advisory Panel (NPUAP) : Stadier av trykksår [91], vurdering av
respirasjonsfunksjon, evne til å sitte oppreist i tilpasset stol for en tilmålt tidsperiode, vurdering
av bevegelsesutslag i underex/overex ved bruk av goniometer, smertevurdering med FACES
smerteskala [74], 
Caregiver burden scale [83] : Belastning på pårørende hvis pasienten fortsatt bor hjemme 

Tverrfaglig : 
Sykepleie, respirasjonsterapi, SALT, prest for åndelig støtte, psykolog for sorgterapi, ergoterapi
for sittefunksjon, sosionom for livstestamentet og fullmakter 
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